Perdida de fuerza en varon de 85 anos

T. Camara Julio 2019



Alta sospecha de Sdr. Guillen-Barre

Proceso febril previo
Perdida de fuerza ascendente progresiva

Hiporreflexia => arreflexia.

Dolor en zonas de raices nerviosas medulares

No alt. sensitiva

Progresion ascendente => insuficiencia
respiratoria, ptosis (aunque este es de inicio)

Disautonomia => arritmia cardiaca (f.a.), RAQ,
estrenimiento, HTA



ENG-EMG (62 dia)

sobre polineruopatia sensitivo motora
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esmielinizante y axonal crénica se objetivan
atos de polirradiculoneuropatia aguda
esmielinizante y axonal, con signos de
egeneracion axonal en la actualidad de

severa intensidad y que en el contexto clinico
los hallazgos son compatibles con Sdr. de
Guillen Barre de predominio axonal,
sobreanadido a polineuropatia diabética
cronica



Alto riesgo cardiorrespiratorio +

Dificil manejo diagnostico-terapéutico

Traslado a H Virgen Blanca
(M. interna-Neurologia)




LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO
LEUCOCITOS 0

1TPO DE CELULAS i
HEMATIES . 131

fmm3 [0-5]

fmma3 [0-10]

Metodo visual
ASPECTO

Liguido claro y transparente.
GLUCOSA

PROTEINAS TOTALES

mg/dL




Hemocultivos:

Streptococcus agalactiae
Staphylococcus aureus MRSA
Staphylococcus epidermidis

Urocultivo:
Staphylococcus haemolyticus Recuento aproximado 40.000 UFC/ml

Penicilina intravenosa



Tinciones, cultivos y PCR en LCR

MICOBACTERIAS
TINCION DE AURAMINA
CULTIVO MEDIO SOLIDO
CULTIVO MEDIO LIQUIDO
H/LCR

TINCION DE GRAM
CULTIVO

PCR VIRUS
PCR-FA-MENINGITIS/ENCEFALITIS
Citomegalovirus (CMV)

Enterovirus

Virus herpes simple 1 (VHS-1)

Virus herpes simple 2 (VHS-2)

Virus varicela-zoster (VVZ)

MNegativa

No se observan microorganismos
Negativo
Negativo
Negativo
Negativo
Negativo
MNegativo




Serologia en suero

MARCADORES DE HEPATITIS A
HEPATITIS A (IgM)
MARCADORES HEPATITIS B
HES Ag
ANTI HEs
ANTI HB¢
MARCADORES HEPATITIS C
HEPFATITIS C Screening
SEROLOGIA VIH
YIH Screening
SEROLOGIA HERPESVIRUS
ANTI HERPES SIMPLE IgG
ANT| HERPES SIMPLE IgM
ANTI EPSTEIN

"y

ANTI CITOMEGALOV

ANTI CITOMEGALOVIRUS Igh

SEROLOGIA LUES

LUES TOTAL

SEROLOGIA PARASITARIA

TOXOPLASMOSIS 1gG

TOXOPLASMOSIS IgM

SEROLOGIA VARIOS

ANTI BEORRELIA BURGD. IgG

ANTI BORRELIA BURGD. IgM

SEROLOGIA RESFIRATORIA

CHLAMYDIA PNEUMONIAE IgA

CHLAMYDIA PNEUMONIAE 1gG
MYCOPLASMA PNEUMOMNIAE IgG

MYCOPLASMA PNEUMORNIAE Ight

COXIELLA BURNETTI F2 1gG
OXIELLA BURNETTI F2 IgM

PRUEBAS REMITIDAS A REFERENCE LAE

Borrelia burgdorferi 1gG conf

Megativo

MNegativo
Megativo
Megativeo
Megativo
Megativo
Pasilivo

Dudo=o

Pasitiva
Positiva &80.00 (miU/m)
Dudoso

219.1 Positive
Megativo

MNegative

Pasitiva 45.00 (U/mil)
Megativo

Dudoszo

Paositive 11.80 (MTUW)
Megativo

Megativo

FPositivo debil

Fasitive debil

Indeterminado



Serologia en LCR

SEROLOGIA VIH -

VIH Screening Negativo
SEROLOGIA HERPESVIRUS -

ANTI HERPES SIMFLE 1gG Dudoso
ANTI EFSTEIN BARR IgM Negativo
ANTI HERPES ZOSTER IgG Negativo
ANTI CITOMEGALOVIRUS IgG Negativo
SEROLOGIA LUES -

LUES TOTAL Negativo
SEROLOGIA PARASITARIA -
TOXOPLASMOSIS IgG Negativo
SEROLOGIA VARIOS -

ANTI BORRELIA BURGD. IgG Negativo
SEROLOGIA RESPIRATORIA -
MYCOPLASMA PNEUMONIAE IgG Negativo
PRUEBAS REMITIDAS A REFERENCE LAE -
Campylobacter jejuni 1gG Titulo 1:4.Se consideran titulos valorables >1:1




TAC toraco-abdominal

Pequenos derrames pleurales bilaterales con consolidaciones
posterobasales adyacentes, en principio sugestivas de atelectasias.

Bronquiectasias varicosas en ambos [6bulos superiores.

Aneurisma de aorta ascendente (45 mm)
Colelitiasis.

Apéndice retrocecal con punta ligeramente dilatada, también sin
cambios inflamatorios periféricos. Laminas de liquido en gotieras
paracolicas.

Espondiloartrosis. Rectificacion de la lordosis fisiologica.
Importantes cambios degenerativos en L2-L3 con fusion parcial de
los cuerpos vertebrales y osteofitos marginales que reducen
moderadamente el canal central. Calcificacion de ligamento
vertebral comun anterior dorsal.



Ecocardiografia

Moderada hipertrofia concéntrica con FE
conservada. Disfuncion diastdlica tipo 1.
Esclerosis aortica sin disfuncion valvular
significativa. Moderada dilatacién Al en ritmo
sinusal. Leve dilatacion (no aneurismatica) de
la raiz de aorta y de aorta ascendente.

No se detectan imagenes sugestivas de
endocarditis infecciosa ni complicaciones
locales de una posible endocarditis



Evolucion

Tratamiento con inmunoglobulinas i.v. (inicio
15 dias después del traslado) =>
-lebogamma® 25 g/dia x 5 dias

Rehabilitacion

Respuesta neurolégica muy favorable => alta
tras 6 + 21 dias



éFalta?

RMN columna: descartar espondilodiscitis, lesion
medular..

Ac antigangliosidos IgM: GM1, GM2, GM3, GM4,
GD1a, GD1b, GD2, GD3, GT1a, GT1b, GQ1b




SDR. DE GUILLAIN-BARRE Y
VARIANTE SDR. MYLLER FISHER



Sdr. de Guillain-Barre

Polineuropatias agudas inmuno-mediadas:
Heterogéneas => muchas variantes y formas

La forma mas frecuente es como enfermedad
aguda paralizante monofasica tras una infeccion.

1-2 casos/100.000 habitantes/afno

Todos las edades. Incremento de un 20% cada
10 anos a partir de la 12 década de vida

Mas en hombres que en mujeres



Patogenia

> Respuesta inmune a una infeccion precedente con reaccion
cruzada con componentes del nervio periférico por similitud
molecular

» Reaccion directa a la mielina o al axon =>
forma desmielinizante y axonal

Otros (raro)

Campylobacter jejuni (26-40%) Vacunas (rabia, gripe..)
Mycoplasma pneumoniae (20-30%)
Haemophylus influenzae (11-13%)

CMV (10-22%)

Cirugia
Trauma
Trasplantes de medula osea

VEB (10%)
VIH
Zica
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Clinica

Clinica cardinal

— Debilidad muscular progresiva, bastante simétrica
— Ausencia o disminucion de reflejos osteotendinosos

* Inicio paralisis en pocos dias a 1 semana tras el inicio
de los sintomas

* Progresion en unas dos semanas => nadir en unas 4
JAuEREREYA

* Intensidad variable: desde moderada dificultad para
caminar a paralisis completa de todos los miembros,
facial, respiratoria y musculos bulbares.



Inicio de debilidad en MMII => 10% por MMSS o facial

Insuficiencia respiratoria por debilidad muscular
toracica => 10-30% necesitan soporte ventilatorio

Paralisis facial => mas del 50%
Debilidad orofaringea: 50%
Debilidad oculomotores: 15%

Disminucion o ausencia de ROT en brazos y piernas:
90%. Si es progresiva en todos

Parestesias en manos y pies con debilidad: 80%

Dolor debido a la inflamacion de la raiz nerviosa,
tipicamente localizado en la espalda y las
extremidades: en fase agua en 2/3 de los pacientes.



— Course of GBS
Infection
Antigangloside
antibodies
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Time from onset of weakness (weeks)




Disautonomia: 70%

»HTA/hipotension

» Diarreal/estrenimiento o ileo adinamico
»Hiponatremia

»Bradicardia

»Retencion urinaria

» Taquicardia

»Miocardiopatia reversible

»Sdr Horner

»SIADH

Papiledema,

Mioclonia facial

Hipoacusia

Meningismo

Paralisis cuerda vocal

Confusion

HTA aguda severa => sindrome de leucoencefalopatia aguda reversible




Pruebas de apoyo al diagnostico

LCR: disociaciéon albuminocitologica =>
elevacion de proteinas con normal recuento
de leucocitos (mas del 66% una semana
después del inicio de los sintomas)

ENG-EMG: polineuropatia aguda con
predominancia de desmielinizacion o axonal

Ac antigangliosidos séricos:
Ac GQ1b (variante Miller Fisher).
distintos de GQ1b: utilidad clinica limitada



Variantes y formas de GB

Polineuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda (AIDP)
* 85-90% en USAy Europa

Neuropatia axonal motora
aguda (AMAN)

* 5-10 % en China, Japon, México

Neuropatia axonal
sensorimotora aguda (AMSAN)
* 5-10 % en China, Japon, México

Sdr. Miller Fisher (MFS)
* 5% en USA, 25% en Japon

Pandisautonomia aguda
Guillain Barre sensitivo puro

Diplejia facial y parestesia
limbica distal

Paralisis bulbar aguda

Paralisis de 62 par y parestesia
CINEL

Encefalitis de Bickerstaff

Debilidad faringea-cervical-
braquial

Variante parapareética




Classic Guilkain-Barreé Faraparetic Pharyngeal-cervical-brachial Bifacial weaknsss with Milber Fisher Bickerstafi™s brainstiem
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Evolucion en Guillain Barre

@ Recuperadas

m No recuperadas
0O Muerte




Tratamiento

Medidas de soporte

Estrecha vigilancia de la funcién respiratoria
y cardiovascular, a menudo en UCI

Tratamientos modificadores

de la enfermedad
Plasmaféresis o IglV




Tto. modificador de la enfermedad

Glucocorticoides no beneficiosos

Plasmaféresis o inmunoglobulina intravenosa (IglV)

Indicado para la mayoria de los pacientes con GBS

Recomendado dentro de las cuatro semanas del inicio de los sintomas
(grado 1A)

Aceleran la recuperacion
Similar eficacia => la combinaciéon no es beneficiosa

Eleccion depende de la disponibilidad local y de |la preferencia del
paciente, los factores de riesgo y las contraindicaciones

Pacientes levemente afectados y que ya se estan recuperando no
requieren terapia de modificacion de la enfermedad.
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